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objectifs 

DIAGNOSTIQUER une sarcoidose ; 

DECRIRE les principes du traitement et de la prise 
en charge au long cours. 


L a sarcoidose est une maladie systemique de cause in- 
connue caracterisee par la formation, dans les organes 
atteints, de granulomes immunitaires epithelioides et gi- 
ganto-cellulaires sans necrose caseeuse. 

La sarcoidose revet plusieurs phenotypes cliniques en fonction 
de la presentation initiale, des localisations viscerales, de la duree 
devolution du degre de severity et de la reponse au traitement. 
L’atteinte mediastino-pulmonaire est la plus frequente des atteintes 
viscerales observee chez pres de 90 % des patients. Elle est 
isolee dans la moitie des cas. 

Epidemiologie 

La sarcoidose est une maladie rare, dont la repartition dans le 
monde est ubiquitaire. Sa prevalence varie entre 5 et 20/100 000 
selon I’ethnie, le sexe et les zones geographiques. 

Elle est legerement plus frequente chez les femmes en raison 
d’un pic perimenopausique et 3 fois plus frequente (et plus se- 
vere) chez les Afro-Caribeens. II existe plus de lesions cutanees, 
ophtalmologiques et ganglionnaires lymphatiques chez les sujets 
noirs, plus de syndrome de Lofgren et d’hypercalcemie chez les 
Caucasiens et plus d’atteintes cardiaques et d’ uveites severes 
chez les Japonais. 

La maladie debute dans 70 % des cas entre 25 et 40 ans, ra- 
rement avant 1 5 ans et apres 60 ans. 

Enfin, les formes familiales represented 4 % des cas. 

Expression de la maladie 

Les circonstances de diagnostic varied selon I’atteinte d’organe, 
mais peuvent etre de decouverte fortuite, lors d’anomalies radio- 
logiques, ou lors d’un bilan d’asthenie. 


Signes generaux 

L’asthenie peut etre le mode de revelation de la maladie. 

La fievre est rare en dehors d’un syndrome de Lofgren, d’une 
uveoparotidite aigue, d’une atteinte hepatique ou renale. 

Un amaigrissement peut s’observer dans le syndrome de Lofgren 
ou dans les formes multiviscerales. 

En dehors de ces situations, ces signes doivent faire rechercher 
un diagnostic differential. 

Manifestations respiratoires 

1. Clinique 

La toux est frequente (20-90 %), la dyspnee, rare au debut, se 
rencontre souvent dans les formes avancees. L’auscultation 
pulmonaire est generalement normale. L’hippocratisme digital 
est exceptionnel. Des signes de gravite associes a certaines 
complications doivent etre recherches comme une hemoptysie, 
evocatrice d’une infection aspergillaire ou des signes d’hyper- 
tension pulmonaire. 

2. Radiographie du thorax 

La radiographie a une grande valeur pour le diagnostic et le 
suivi de la maladie. La classification de Scadding (fig. 1 et tableau 1) 
a une valeur pronostique majeure, avec une probability de gue- 
rison spontanee de la maladie de 60-90 %, 40-70 %, 10-20 % 
et 0 % pour les stades I, II, III, IV respectivement. 

Le contraste entre I’importance de I’atteinte radiographique et 
la discretion des symptomes constitue un element en faveur de 
la sarcoidose. 

Cinq stades radiographiques sont individualises (tableau 1). 

Les adenopathies intrathoraciques ont la caracteristique d’etre 
presque toujours hilaires bilaterales, symetriques homogenes, et 
non compressives (> 90 %). Elies sont souvent associees a des 
adenopathies mediastinales, notamment latero-tracheale droite 
(70 %). Elies peuvent se calcifier dans les formes devolution tres 
prolongee. 

Lorsque les adenopathies sont asymetriques et/ou compres- 
sives, un diagnostic alternatif doit imperativement etre recherche. 

II en est de meme lorsqu’il existe exclusivement des adenopathies 
mediastinales sans adenopathies hilaires. 

L’atteinte du parenchyme realise un aspect micronodulaire diffus 
predominant dans les regions moyennes et superieures. 
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Stades radiographiques 


Stade 0 : radiographie thoracique normale (formes extrathoraciques). 

Stade I : adenopathies hilaires bilaterales et mediastinales sans atteinte du 
parenchyme. 

Stade II : association d’adenopathie mediastinohilaires et d’une atteinte 
parenchymateuse. 

Stade III : atteinte parenchymateuse pulmonaire isolee. 

Stade IV : fibrose pulmonaire. 

3. Tomodensitometrie en haute resolution du thorax 

Cet examen n’est pas indispensable dans les formes typiques 
non compliquees de sarcoidose. En revanche, il peut s’averer 
utile lorsque le diagnostic differentiel est difficile (notamment en 
cas de stade III), en cas de radiographie normale avec suspicion 
clinique de sarcoidose, et pour detecter d’eventuelles complica- 
tions infectieuses ou tumorales. La TDM aide a distinguer cer- 
taines lesions inflammatoires actives de lesions fibreuses irrever- 
sibles, et participe a mieux comprendre les mecanismes d’une 
hypertension pulmonaire ou d’un trouble ventilatoire obstructif. 

II ne modifie pas la classification en stades, qui repose sur la 
radiographie thoracique. L’injection de produit de contraste est utile 
pour analyser les adenopathies (fig. 2A) et en cas d’ hypertension 
pulmonaire. 

L’atteinte parenchymateuse typique comprend des microno- 
dules a contours nets, bilateraux. Ils sont confluents et peuvent 
donner des nodules (fig. 2B). Ils predominent dans les moities 
superieures selon une distribution lymphatique, c’est-a-dire le 
long des axes peribroncho-vasculaires qui sont epaissis et les 
zones sous-pleurales, y compris le long des scissures. A I’echelle 
du lobule pulmonaire, ils predominent dans la zone perilobulaire 
et peuvent s’accompagner de reticulations septales. L’ associa- 
tion d’une atteinte micronodulaire de distribution lymphatique et 
d’adenopathies hilaires bilaterales est hautement evocatrice du 
diagnostic de sarcoidose. 

4. Explorations fonctionnelles respiratoires 

Elies ont une place centrale pour les decisions therapeutiques 
et le suivi. Les anomalies sont generalement d’autant plus fre- 
quentes que le stade radiographique est avance. La spirometrie 
est normale ou peu alteree dans les stades I et les atteintes pa- 
renchymateuses minimes. Un syndrome restrictif (defini par une 
capacite pulmonaire totale inferieure a 80 % de la theorique), un 
syndrome mixte ou plus rarement un syndrome obstructif isole 
peuvent etre retrouves. Une diminution de la diffusion alveolo-ca- 
pillaire est mesuree par la DLCO. Elle est le fait d’une diminution 
du facteur membranaire. Les gaz du sang sont longtemps nor- 
maux au repos. Le test de marche de 6 minutes est un test simple 
pour mettre en evidence une reduction de la distance parcourue 


et une desaturation en oxygene a I’effort : il peut refleter une insuf- 
fisance respiratoire ou une hypertension pulmonaire. En cas de 
dyspnee inexpliquee, I’epreuve cardiopulmonaire a I’exercice est 
utile pour preciser les mecanismes responsables de la dyspnee 
(limitation d’origine respiratoire, cardiovasculaire ou musculaire). 

5. Endoscopie bronchique 

L’interet est essentiellement diagnostique. Elle n’est pas syste- 
matique si le diagnostic a pu etre obtenu par un prelevement histo- 
logique d’un site plus facilement accessible. L’aspect rmacro- 
scopique est souvent normal ou revele une muqueuse dite « en fond 
d’oeil », plus rarement des granulations blanchatres evocatrices 
des branches proximales et exceptionnellement des stenoses. 

Elle permet la realisation de prelevements histologiques et cyto- 
logiques a visee diagnostique. En premiere intention sont realisees 
des biopsies etagees d’eperons bronchiques proximaux (sensi- 
ble 50-60 % pour la detection de granulomes, plus importante 
en cas d’anomalie macroscopique de la muqueuse bronchique). 
Le lavage bronchoalveolaire (LBA) a une valeur d’orientation diag- 
nostique, mais la preuve de la maladie repose sur la mise en 
evidence du granulome. Un LBA montrant une alveolite lympho- 
cytaire moderee (20-50 %) a lymphocytes T CD4+, avec un ratio 
CD4/CD8 augmente (notamment > 3,5), evoque une sarcoidose 
mais est inconstant et ne suffit pas a affirmer le diagnostic. 

En seconde intention, une ponction a I’aiguille des ganglions 
rmediastinaux peut etre proposee, en particulier guidee par 
echo-endoscopie, tres sensible mais qui necessite que I’adeno- 
pathie soit accessible, et un cytologiste experiments. Les biopsies 
pulmonaires transbronchiques permettent un prelevement de 
parenchyme de petite taille, sont sensibles, mais exposent a un 
risque de pneumothorax ou d’hemoptysie. 

6. Mediastinoscopie 

En cas d’echec des techniques endoscopiques, en presence 
d’adenopathies mediastinales, et bien sur en I’absence d’un autre 
site biopsique plus accessible, la realisation d’une mediastino- 
scopie sous anesthesie generate permet dans pres de 100 % 
des cas de faire le diagnostic histologique. La biopsie pulmo- 
naire chirurgicale est exceptionnellement necessaire. 

7. Formes thoraciques particulieres 

Trouble ventilatoire obstructif : il est observe chez 5 a 1 5 % des 
patients. Les mecanismes ne sont pas univoques : 

- hyperreactivite bronchique dont temoigne la reversibilite totale 
ou partielle apres administration de beta-2-agonistes ; 

- obstruction bronchique fixee consecutive a une distorsion des 
branches proximales dans les stades IV ; 

- plus rarement, infiltration granulomateuse diffuse des branches 
proximales dans des formes recentes dont le risque est revo- 
lution vers des stenoses fixees de I’arbre bronchique ; 

- exceptionnellement, compression extrinseque bronchique 
d’origine ganglionnaire. 

Certains patients sont souvent pris pour des asthmatiques en 
raison du freinage expiratoire et des sibilants constates, avant 
que le diagnostic de sarcoidose bronchique ne soit porte. 
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FIGURE 2 


Exemple de scanner thoracique de sarcoidose. A. Adenopathies mediastinohilaires symetriques volumineuses. B. Nodules entoures de micronodules de 
topographie peribronchovasculaire associes a des adenopathies mediastino-hilaires. C et D. Masses fibrosantes peribronchovasculaires, micronodules lymphatiques et 
lesion cavitaire gauche. Evolution vers une apergillisation de la cavite (D). 
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Source : Dr Guyot Alexis, service de dermatologie, hopital Avicenne. 


Fibrose pulmonaire : la principale cause de rmorbi-rmortalite de la 
sarcoidose dans les pays occidentaux reste la fibrose pulmonaire 
caracterisee par un stade IV radiographique. A la radiographie, 
la fibrose pulmonaire predomine dans les parties superieures et 
posterieures des poumons. Elle est definie par une diminution 
de volume pulmonaire, un rayon de miel ou des reticulations, 
une distorsion hilaire et des axes bronchovasculaires, des opa- 
cites lineaires, avec ou sans masse. 

Elle s’accompagne de lesions emphysemateuses paracicatri- 
cielles (fig. 2C) et d’une deformation en « tente » des coupoles 
diaphragmatiques par phenomene de traction. Des lesions cavi- 
taires peuvent etre presentes, dont le risque est la greffe asper- 
gillaire (fig. 2D). 

Trois aspects tomodensitometriques distincts ont ete decrits 
en fonction de la lesion de fibrose predominate : les signes de 
distorsion bronchique proximale avec ou sans masse de fibrose 
coexistante (47 % des cas), les images de destruction en rayon 
de miel (29 %), les opacites lineaires hiloperipheriques ou sep- 
tales (24 %). 

Hypertension pulmonaire (HTP) : la frequence est variable et estimee 
a 6 % de I’ensemble des patients. Elle survient le plus souvent 
en cas de stade IV. En dehors de la cardiopathie gauche, les 
rmecanismes en jeu sont complexes et parfois intriques : 

- destruction du lit capillaire distal par le processus fibreux et/ou 

hypoxemie chronique ; 


- compression extrinseque des arteres pulmonaires proximales 
par les adenopathies ; 

- atteinte vasculaire pulmonaire specifique ; 

- hypertension portale liee a une atteinte hepatique de la sarcoidose. 
12 hypertension pulmonaire a un pronostic sombre, avec une 

probability de survie de 59 % a 5 ans. La corticotherapie peut etre 
efficace en I’absence de fibrose pulmonaire. 

Enfin, il faut garder a I'esprit que la sarcoidose augmente le 
risque d'embolie pulmonaire 

Formes cavitaires : les cavites sont preferentiellement apicales et 
compliquent le plus souvent une atteinte pulmonaire fibreuse. 
Une infection (tuberculose notamment) doit etre elirminee. Parfois, 
le syndrome cavitaire temoigne d’une atteinte granulomateuse 
active. II existe un risque eleve de complications infectieuses, 
notamment greffe aspergillaire. 

Formes pseudotumorales et alveolaires : elles sont rares. Certaines 
lesions granulomateuses tres florides peuvent par confluence 
donner un aspect de macronodules, qui peuvent mimer un lacher 
de ballons. La confluence de granulomes peut donner aussi des 
opacites alveolaires de presentation aigue, pouvant regresser 
spontanement ou rarement s’excaver. 

Infections aspergillaires : une aspergillose complexe se greffe 
chez 3 a 31 % des patients ayant une sarcoidose pulmonaire, 
essentiellement en cas de stade IV, au sein de lesions fibro- 
emphysemateuses. II s’agit d’un facteur de mauvais pronostic, 
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POINTS FORTS A RETENIR 

Q La sarcoi'dose est une affection systemique, d’etiologie 
inconnue, heterogene par son epidemiologie, sa presentation 
Clinique et son evolution. Elle est caracterisee par I’infiltration 
des organes atteints, par des granulomes epithelioides et 
giganto-cellulaires sans necrose caseeuse. 

O L’atteinte mediastino-pulmonaire s’observe chez plus de 
90 % des patients. Les localisations extra-thoraciques sont 
polymorphes. Les atteintes oculaires, cutanees, ganglionnaires 
peripheriques et hepatiques sont les plus frequentes. 

Q Le diagnostic de sarcoi'dose repose sur un tableau Clinique 
compatible, la mise en evidence de granulomes a I’histologie, et 
I’elimination des autres granulomatoses. 

O Bien que la sarcoi'dose soit spontanement resolutive dans 
la grande majorite des cas, certaines manifestations peuvent 
mettre en jeu le pronostic fonctionnel de I’organe atteint 
(poumon, ceil, foie, rein) ou vital (poumon, cceur, systeme nerveux 
central, larynx) et necessitent un bilan initial systematique. 

O Environ la moitie des patients doivent recourir a un 
traitement general. La corticotherapie orale est le principal 
traitement, ses indications dependent du retentissement et de 
revolution de I’atteinte pulmonaire et de certaines localisations 
extra-thoraciques potentiellement severes. 


le risque majeur est celui d’hemoptysie massive, parfois rmor- 
telle. Le diagnostic repose sur I’image de grelot declive a la TDM 
thoracique, d’epaississement de cavite pulmonaire ou de la 
plevre adjacente, une serologie aspergillaire positive et/ou la 
mise en evidence d ’Aspergillus dans un prelevement respiratoire. 
Une resection chirurgicale n’est envisageable que chez une 
minorite des patients en raison de la limitation fonctionnelle 
respiratoire secondaire a la fibrose pulmonaire, et le caractere 
etendu de la maladie aspergillaire. Les traitements antifongiques 
pourraient etre efficaces, mais restent a evaluer. 

Localisations extrarespiratoires (tableau 2) 

L’atteinte extra respiratoire de la sarcoi'dose est de presenta- 
tion polymorphe, elle peut atteindre un ou plusieurs organes a la 
fois. L’atteinte pulmonaire est accompagnee dans la moitie des 
cas par une atteinte extra respiratoire. Les atteintes les plus fre- 
quentes sont les atteintes ganglionnaires, oculaires, cutanees et 
hepatiques. Un examen clinique complet et minutieux devra etre 
realise puisqu’il conditionnera la suite de la prise en charge 
(examen complementaire, traitement). 

1. Atteinte oculaire 

L’uveite anterieure aigue est evoquee devant un oeil rouge et/ou 
une baisse d’acuite visuelle, le diagnostic repose sur I’examen a 
la lampe a fente. 

Les formes chroniques (iridocyclite chronique) peuvent menacer 
I’acuite visuelle par I’apparition de synechies irido-cristallines, de 
cataracte ou de glaucome. 

Une uveite posterieure est a rechercher systematiquement car 
parfois latente, elle menace le pronostic visuel, et est souvent 
associee a une atteinte neurologique centrale. 

2. Atteinte cutanee (fig. 3) 

II peut s’agir de nodules, plaques, nodules sur cicatrices (tatouages), 
nodules sous-cutanes. 

Le lupus pernio est defini par des plaques violacees et infiltrees 
predominant sur le nez, les joues et prenant un aspect en aile de 
papillon. L’atteinte des oreilles, mains et doigts est possible. Le 
lupus pernio s’observe surtout dans les formes chroniques de 
sarcoi'dose et doit faire rechercher une atteinte ORL. 

L’erytheme noueux est defini par une dermo-hypodermite aigue 
inflammatoire predominant sur les faces d ’extension des membres, 
notamment les jambes (a distinguer des lesions specifiques de la 
sarcoi'dose). Cette lesion est aspecifique, et la biopsie est inutile, 
ne montrant pas de granulome. 

La sarcoi'dose est la cause la plus frequente d’erytheme noueux 
en France. Son association a des adenopathies hilaires et media- 
stinales, et une anergie tuberculinique definissent le syndrome 
de Lofgren. L’erytheme noueux peut etre associe ou remplace 
par une arthrite ou tenosynovite bilaterale des chevilles. La pre- 
sentation est aigue et parfois febrile. Cette forme de sarcoi'dose 
a une predilection pour la femme d’origine europeenne. Le syn- 
drome de Lofgren est devolution spontanement resolutive dans 
plus de 90 % des cas dans les 12 a 24 mois. 


3. Atteinte ORL 

Le syndrome de Mikulicz associe une parotidomegalie bilaterale 
et une hypertrophie des glandes lacrymales. 

Le syndrome de Heerfordt associe une uveo- parotid ite bilaterale 
febrile, une paralysie faciale (ou d’un autre nerf cranien) et une 
meningite lymphocytaire aseptique. 

L’atteinte laryngee, qui est rare, mais potentiellement grave 
peut provoquer une obstruction des voies aeriennes. L’atteinte 
naso-sinusienne est un facteur de chronicite de la maladie. 

4. Atteinte cardiaque 

Elle est rare dans les pays occidentaux, mais peut engager le pro- 
nostic vital. Elle peut apparaitre a n’importe quel moment de la ma- 
ladie, ce qui implique une surveillance reguliere de I’electrocardio- 
gramme. Les sites de predilections des granulomes sont dans le 
myocarde du ventricule gauche et particulierement le septum inter- 
ventriculaire et la paroi libre du ventricule gauche. Les signes les plus 
frequents sont les blocs atrio-ventriculaires, le bloc de branche droit 
complet, les signes d’hyperexcitabilite ventriculaires, tachycardie, 
dysfonction ventriculaire gauche et mort subite. Le diagnostic est 
difficile, et necessite plusieurs investigations et I’avis d’experts. 
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TABLEAU 2 

Localisations extrarespiratoires 

Localisation 

Frequence 

Manifestations cliniques 

Explorations 

CEil 

1 5-30 % 

1 Uveite, atteinte lacrymale, nevrite optique, nodule conjonctival 

1 Examen a la lampe a fente 

1 Angiographie retinienne 

1 Biopsie nodule conjonctival 

Peau 

1 5-25 % 

1 Erytheme noueux 

1 Sarcoides a petits ou gros nodules ou en plaques, nodules 
sur cicatrice, nodules sous-cutanes, lupus pernio 

1 Consultation dermatologique 

1 Biopsie cutanee (sauf erytheme noueux) 

Adenopathies 

15% 

1 Superficielles (cervicales, sus-claviculaires, axillaires, 
sous-mandibulaires, epitrochleennes et inguinales) 
non douloureuses et mobiles 

1 Profondes (abdominales) 

1 Examen Clinique 

1 Echographie 

1 Biopsie ganglionnaire 

Foie/rate 

15% 

1 Cholestase non icterique, hepatomegalie, splenomegalie 
pancytopenie, hypertension portale 

1 Enzymes hepatiques, taux de prothrombine 

1 Echographie, TDM 

1 Biopsie hepatique 

Systeme nerveux 

5-10% 

1 Tout le systeme nerveux peut etre atteint 

1 Syndrome meninge, atteinte hypothalamo-hypophysaire 

1 Alteration des fonctions cognitives, epilepsie, hydrocephalie, 
troubles psychiatriques, atteinte medullaire, atteinte des nerfs 
craniens ou peripheriques, atteinte des petites fibres nerveuses 

1 IRM 

1 Dosages hormonaux 

1 Ponction lombaire et analyse du liquide cephalo-rachidien 

1 Electromyogramme 

1 Electro-encephalogramme 

ORL 

2-4 % 

1 Obstruction nasale, croutes epistaxis, anosmie 

1 Parotidite 

1 Atteinte laryngee : dysphonie, dyspnee, wheezing. 

1 Examen ORL 

1 TDM sinus 

1 Courbe de debit inspiratoire 

1 Biopsies nasales 

Osteo-articulaire 

<5% 

1 Arthralgies 

1 Osteites chroniques 

1 Radiographies 

1 Scintigraphie osseuse 

1 IRM,TEP-scanner 

Coeur 

<5% 

1 Bloc auriculo-ventriculaire, bloc de branche droit, tachycardie 
ventriculaire, insuffisance cardiaque, mort subite 

1 ECG, echo coeur, Holter ECG, IRM coeur, TEP-scanner 

Rein 

2% 

1 Elevation de la creatininemie 

1 Hypercalcemie 

1 Atteintes tubulo-interstitielles, nephrocalcinose, lithiase 

1 Fonction renale, bilan phosphocalcique, culot urinaire 

1 Biopsie renale 

Muscle 

1 % 

1 Faiblesse musculaire, amyotrophie, myalgie, nodules 
intramusculaires 

1 Creatine phosphokinase 

1 IRM, TEP-scanner 

1 Electromyogramme 

1 Biopsie musculaire 

Genito-urinaire 

■ ■ 

1 Tous les organes peuvent etre atteints (sein, uterus, 
epididymes et testicules) 

1 Biopsies 

Gastro-intestinale 

1 % 

1 Generalement asymptomatiques, oesophage, estomac, 
grele, colon 

1 Endoscopie, biopsies 


IRM : imagerie par resonance magnetique ; TDM : tomodensitometrie ; TEP : tomographie par emission de positons. 
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centre : TEP-scanner (images fusions). Images de droite : TDM thoracique coupe axiale. Volumineuse bulle de I’apex gauche. Fixation intense de condensations et 
formations nodulaires, micronodulaires et de I’engainement peribronchique. 


Manifestations biologiques en dehors des anomalies 
specifiques d’organes 

Troubles du metabolisme phosphocalcique avec hypercalciurie fre- 
quente par elevation de I’absorption intestinale du calcium et 
augmentation du turn-over osseux secondaire a une elevation 
destauxdecalcitriol (1 -25[OH]2 D3) liee a la secretion de la 1 a-hydro- 
xylase par les macrophages sarcoidiens. II peut aboutir dans 5 a 
1 0 % des cas a une hypercalcemie, surtout I’ete, lors d’une expo- 
sition solaire (a deconseiller) ou d’une majoration des apports 
alimentaires de calcium. 

La lymphopenie predormine sur les lymphocytes T CD4+. 

L’hypergammaglobulinemie polyclonale a I’electrophorese des pro- 
tides temoigne de I’activation des lymphocytes B. 

L’enzyme de conversion de I’angiotensine serique (ECA) est elevee 
dans environ 60 % des cas, produite par les macrophages actives 
des granulomes. Elle traduit I’etendue de la masse granulomateuse. 


Elle a une valeur diagnostique au-dela de deux fois la normale. 
Cependant, ce test est non specifique et peut s’elever dans d ’autres 
affections (tuberculose, silicose, maladie de Gaucher, diabete, 
maladies hepatiques, hyperthyroidie...). Le dosage de I ’enzyme 
de conversion est bien sur ininterpretable chez les patients qui 
prennent des inhibiteurs de I’enzyme de conversion. 

TEP-scanner au 1 8-FDG (fig. 4) 

La tomographie par emission de positrons au 1 8-fluorodesoxy- 
glucose (TEP-FGD) a supplante la scintigraphie au gallium 67 
(moins irradiante ; meilleure definition des images). Les indications 
sont restreintes : 

- la recherche d’un site superficiel occulte a biopsier en I’absence 
de confirmation histologique sur les sites usuels ; 

- la confirmation d’une atteinte cardiaque active ; 

- revaluation de I’activite residuelle de la maladie dans les stades IV 
radiographiques. 
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Elle n’a pas de place en routine, et son caractere irradiant et 
son cout doivent etre pris en consideration. 

Demarche diagnostique (fig. 5) 

Le diagnostic de sarcoidose repose sur 3 elements : 

- presentation clinico-radiographique evocatrice ; 

- mise en evidence de lesions granulomateuses epithelioides et 
giganto-cellulaires sans necrose caseeuse ; 

- elimination des autres causes de granulomatoses. 

Presentation clinico-radiographique evocatrice 

(v. Expression de la maladie) 

Mise en evidence de lesions granulomateuses 
tuberculoides sans necrose caseeuse 

Seule I’histologie permet de confirmer la sarcoidose en dehors 
du syndrome de Lofgren typique, du syndrome de Heerfordt et 
du stade I radiographique typique et asymptomatique isole (sous 
reserve d’une surveillance evolutive) ou associe a une uveite. 

Les sites de prelevements biopsiques doivent etre hierarchises 
selon leur caractere plus ou moins invasif, leur rentabilite diag- 
nostique et les localisations de la maladie (fig. 5). 

On privilegie les sites d’acces aise : lesion cutanee, adeno- 
pathie peripherique, nodules conjonctivaux, biopsies des glandes 
salivaires accessoires, biopsies bronchiques etagees proximales 
a I’endoscopie. La biopsie des glandes salivaires accessoires, 
positive chez environ 20 % des patients, est particulierement 
rentable chez les sujets ages. 


Liste non exhaustive des pathologies 
granulomateuses non sarcoidosiques 


Infections : tuberculose, mycobacteries non tuberculeuses, maladie de 
Whipple, brucellose, fievre Q, syphilis, nocardiose, mycoses (histoplasmose, 
cryptococcose, coccidioidomycose. . .) 

Tumorales : granulome peritumorale, maladie de Hodgkin, lymphome 
non hodgkinien, chorion de certains carcinomes 

Medicamenteuses : granulomatose sarcoid-like induite par certains 
medicaments (interferon, antiTNF, BCG) 

Maladies inflammatoires et auto-immunes : oolites inflammatoires 
(Crohn++), granulomatose avec polyangeite (Wegener), cirrhose biliaire primitive, 
sclerose en plaques 

Maladies par exposition particulaire : aluminose, berylliose, talcose, 
pneumopathie d'hypersensibilite 

Autres maladies dysimmunitaires : deficit immunitaire commun 
variable hypogammaglobulinemie, reconstitution immunitaire d'un patient 
infecte par le VIH, granulomatose septique chronique 


Bilan devant un diagnostic de sarcoidose 


Interrogatoire : histoire de la maladie. Expositions professionnelles 
et environnementales. Forme familiale ? Tabagisme ? 

Examen Clinique complet ++ et examen ophtalmologique oriente 

Biologie : hemogramme, ionogramme sanguin, creatininemie, calcemie, 
electrophorese des protides sanguins, bilan hepatique, calciurie des 24 heures, 
enzyme de conversion, serologie VIH, glycemie ajeun (pretherapeutique) 

Tests tuberculiniques, recherche de mycobacteries (crachats, aspiration 
bronchique) 

Electrocardiogramme 

EFR : volumes pulmonaires, debits expiratoires, DLCO, gaz du sang 

Radiographie du thorax F + P 

Elimination des autres causes de granulomatose 

Les autres causes de granulomatoses notamment infectieuses 
doivent etre exclues avant de conclure a une sarcoidose surtout 
en cas d'atypie de presentation radioclinique. Une liste non ex- 
haustive de granulomatoses est presentee dans le tableau 3. 

Bilan systematique initial 

Le diagnostic pose, un bilan systematique est realise, et complete 
en fonction des differentes atteintes d’organes (tableau 4). 

Evolution et pronostic 

Formes recentes, formes chroniques 

Devolution spontanee de la sarcoidose est tres diverse. Deux 
formes sont identifies selon la duree devolution de la maladie. 

Les formes recentes evoluant depuis moins de 2 ans evoluent 
favorablement sans traitement en moins de 2 ans le plus souvent. 
Le syndrome de Lofgren est une forme aigue de sarcoidose qui 
regresse dans la grande rmajorite des cas dans les 1 2 a 24 mois 
apres le debut des symptormes. 

Les formes chroniques, evoluant depuis plus de 2 ans, ont 
une regression spontanee moins probable. Un suivi trimestriel 
ou semestriel est necessaire. L’objectif est de detecter precoce- 
ment les localisations qui peuvent menacer le pronostic vital 
(atteinte cardiaque, du systeme nerveux central...) ou fonctionnel 
(atteinte respiratoire fibrosante, du segment posterieur de I’oeil...). 

Modalites de suivi 

Les patients doivent etre revus tous les 3-6 mois jusqu’a ce 
que la guerison soit assuree. A chaque visite, la prise en charge 
sera guidee par la recherche de signes cliniques respiratoires et 
extrarespiratoires et des examens complementaires orientes. 
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FIGURE 5 


Demarche diagnostique devant un tableau evocateur de sarcoi'dose. * Des biopsies transbronchiques peuvent aussi etre realisees en cas de stade 2 ou 3. 
(+) presence de granulomes ; Q absence de granulomes. 


La radiographie de thorax represente un element cle de la 
surveillance en association avec les epreuves fonctionnelles 
rep irato ires. 

Biologiquement sont realises un dosage de I’enzyme de 
conversion et un bilan biologique sanguin comportant hemo- 
gramme, fonction renale, calcemie, enzymes hepatiques. 

Enfin, il taut surveiller I’electrocardiogramme. 


Les rechutes surviennent le plus souvent dans les 2 a 6 mois 
qui suivent I’interruption du traitement et sont exceptionnelles 
apres 3 ans de recul sans traitement. II existe souvent une 
concordance entre les manifestations initiales de la sarcoidose 
et les sites concernes par la rechute. La guerison de la maladie 
est definie par une remission stable en dehors de tout traitement 
pendant 36 mois. 
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Item 207 


SARCOIDOSE 


► 


TABLEAU 5 

Facteurs pronostiques de la sarcoidose 

Defavorables 

Favorables 

1 Debut apres 40 ans 

1 Erytheme noueux 

1 Chronicite 

1 Forme aigue 

1 Stades lll-IV radiographiques 

1 Stade 1 asymptomatique 

1 Syndrome obstructif 


1 Localisations 

extrarespiratoires graves* 


1 Origine Afro-Caribeenne 


1 Progression rapide 



atteinte neurologique centrale, atteinte cardiaque, lupus pernio, uveite chronique, hypercalcemie 
chronique, nephrocalcinose, atteinte osseuse. 


Pronostic 

Le pronostic de la sarcoidose est favorable dans 80 % des cas 
avec ou sans traitement. On denormbre 10 a 20 % des patients 
qui vont garder des sequelles et 1-5 % des patients qui vont 
deceder de leur sarcoidose. 

1. Atteinte pulmonaire 

Le principal risque evolutif est revolution vers des lesions fibro- 
santes aboutissant au developpement d’une insuffisance respi- 
ratoire chronique avec eventuellement une hypertension pulmo- 
naire et une insuffisance cardiaque droite. Une activite persistante 
coexiste frequemment. La survenue d’un pneumothorax est 
possible. Une alteration importante et non reversible de la fonction 
respiratoire et/ou la presence d’une hypertension pulmonaire 
sont des elements de mauvais pronostic. La survenue d’un as- 
pergillome pulmonaire au cours d’une sarcoidose de stade IV 
constitue un tournant evolutif et expose le patient au risque 
d’hemoptysie, parfois severe. 

2. Atteintes extrathoraciques 

Certaines peuvent mettre en jeu le pronostic fonctionnel d’un 
organe, voire le pronostic vital, si elles sont meconnues ou non 
traitees. Par exemple, une atteinte oculaire peut se compliquer 
d’une diminution importante et irreversible de I’acuite visuelle 
(voire de cecite), une atteinte cardiaque ou neurologique peut 
engager le pronostic vital. Certaines localisations sont source 
de morbidite importante (par exemple, une atteinte hepatique 
severe, ou une atteinte cutanee disgracieuse). 

3. Facteurs pronostiques 

Les principaux facteurs pronostiques de la sarcoidose sont 
resumes dans le tableau 5. 


Traitement de la sarcoidose 

Principes du traitement 

La moitie des patients a une evolution spontanement favorable, 
avec une guerison sans traitement. Le traitement vise a inhiber 
la reaction granulomateuse afin d’empecher ou de reduire I’alte- 
ration fonctionnelle des organes atteints et de prevenir le deve- 
loppement de la fibrose. II s’agit d’un traitement purement sus- 
pense, et des rechutes sont frequentes lors de la diminution des 
doses, et surtout apres I’arret du traitement. 

Indications 

Une abstention therapeutique associee a un suivi est indiquee dans 
les situations de syndrome de Lofgren et de stade I asymptorma- 
tique. 

Un traitement systemique pour les formes thoracique est indique en 
cas de : 

- stades ll-lll avec dyspnee ou anomalies EFR (CVF < 65 % 
theorique, DLCO < 60 % theorique) ou en progression ; 

- atteinte bronchique granulomateuse avec trouble ventilatoire 
obstructif et stenose endobronchique ; 

- compression bronchique ou vasculaire extrinseque par des 
adenopathies ; 

- stade IV avec symptomes et/ou anomalies EFR et signes 
d ’activite persistante. 

Les atteintes extrarespiratoires suivantes motivent I’instauration d’un 
traitement general : 

- segment posterieur de I’oeil (uveite posterieure, atteinte reti- 
nienne...) ; 

- neurologique centrale et hypothalamo-hypophysaire ; 

- cardiaque ; 

- hypercalcemie tranche (> 3 mmol/L) ; 

- renale ; 

- laryngee ou naso-sinusienne ; 

- hepatique avec cholestase chronique marquee (phosphatases 
alcalines > 4N) ; 

- splenomegalie avec retentissement hematologique ; 

- anemie et thrombopenie auto-immune ; 

- alteration severe de I’etat general. 

Modalites du traitement 

1 . Corticosteroides 

La corticotherapie est le traitement general de reference. Elle 
est en regie prolongee sur 12 mois ou plus. En dehors de cas 
particulars, des doses moderees de prednisone orale (0,5 mg/kg) 
sont prescrites a I ’initiation du traitement avec une efficacite en 
6-12 semaines autorisant une decroissance progressive par pa- 
liers de 6-1 2 semaines jusqu’a 1 0-1 5 mg/j a 6 mois. 

II faut associer les mesures preventives usuelles (limitation des 
apports sodes, regime diabetique, deparasitage, etc.), mais il 
est d’usage que I’apport de calcium et de vitamine D doit etre 
evite afin de limiter le risque d’hypercalcemie. 
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2. Traitements locaux 

Les topiques locaux peuvent etre presents dans certaines in- 
dications comme I’atteinte oculaire et cutanee. La corticothera- 
pie inhalee seule peut soulager la toux chez certains patients. 

3. Autres traitements systemiques 

D’autres molecules peuvent etre prescrites, en cas de contre- 
indication, echec ou mauvaise tolerance des corticoides ou bien 
a titre d’epargne cortisonique lorsque la dose seuil depasse du- 
rablement 1 0 mg/j : 

- antipaludeens de synthese : hydroxychloroquine (penser a la sur- 
veillance ophtalmologique en raison du risque de retinopathie) qui 
est particulierement efficace sur les manifestations cutanees ; 

- methotrexate a faible posologie hebdomadaire (surveillance he- 
matologique et hematologique. ; necessity d’une contraception ; 
peut entrainer des toxicites renales, pulmonaires et hepatiques) ; 

- azathioprine (surveillance hematologique et hepatique, contre- 
indication en cas de prise d’allopurinol, majorant la toxicite 
hematologique) ; 

- dans certaines formes graves resistant a ces traitements, les 
antiTNF-a (infliximab ou adalimumab) peuvent etre envisages 
et plus rarement le cyclophosphamide. 

D’autres traitements symptomatiques ou specifiques d’organes 
peuvent etre proposes : oxygenotherapie, bronchodilatateurs ; 
antihypertenseurs pulmonaires ; IEC, betabloquants, antiaryth- 
miques, diuretiques, entraTnement electrosystolique, defibrillateur 
implantable, traitements substitutifs hormonaux, antiepileptiques, 
derivation ventriculaire, etc. 

La transplantation d’un organe (poumon, coeur, rein) est discutee 
en cas d’atteinte fonctionnelle terminale irreversible.* 


F. Jeny et H. Nunes declarent n’avoir aucun lien d’interets. 
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Message de I'auteur 


DOSSIER 

L’item 207 « sarcoidose » pourrait etre 
integre dans un dossier Clinique transversal 
ou faire I’objet de tout un dossier. 

Les themes qui pourraient etre abordes 
seraient les suivants. 

O Analyse d’un examen 
complementaire : radiographie thoracique 
et/ou scanner thoracique, explorations 
fonctionnelles respiratoires. 

0 Bilan d’une dyspnee chez un patient atteint 
de sarcoi'dose avec analyse des explorations 
fonctionnelles respiratoires, gaz du sang 
et eventuellement compliquee d’une hypertension 
pulmonaire (nouvel item 222) 

o Dossier transversal a partir d’une atteinte 
extra-thoracique : hypercalcemie (item 266) 

(bilan etiologique ettraitement), atteinte 
cardiologique (analyse de I ’ electrocard iog ram m e) 
(item 229), atteinte ophtalmique (item 81), atteinte 
neurologique (item 99). 

Q ConnaTtre les moyens diagnostiques et le bilan 
initial systematique d’une sarcoi'dose. 

0 Line question sur les traitements avec en 
premier lieu la corticotherapie (item 326), les 
principes du bon usage, les principaux effets 
indesirables. Ne pas oublier le deparasitage chez le 
sujet antillais qui risque une anguillulose maligne. 

0 Une question sur le syndrome de Lbfgren. 

O Granulome et diagnostics differentiels, en 
particulier la tuberculose. 
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